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Objetivo: Verificar a ocorrência de casos novos e a mortalidade nas crianças e adolescentes 
portadores de Linfoma Não-Hodgkin (LNH), diagnosticados em um Centro de Referência de 
Santa Catarina, em relação ao sexo, cor ou raça, idade, manifestações clínicas, procedência e 
extensão clínica da doença; descrever a evolução temporal da ocorrência de casos novos de 
LNH. 
Método: Estudo observacional, descritivo e longitudinal realizado no Serviço de Onco- 
hematologia do Hospital Infantil Joana de Gusmão. A população de estudo constituiu-se de 
todos os casos novos de crianças e adolescentes com diagnóstico histopatológico de LNH, 
atendidos durante o período de janeiro de 1997 a dezembro de 2001 neste hospital. 
Resultados: Foram registrados 24 casos novos de LNH em crianças e adolescentes, com 
aumento da ocorrência no ano de 1998. Apresentou-se no sexo masculino em 75% dos casos e 
no pré-escolar em 50%. Ao diagnóstico observou-se doença não-localizada em 91,7% dos 
casos, estadio III em 87,5%, localização abdominal em 62,4% e manifestações gastro- 
intestinais em 70%. O tipo histológico de pequenas células não-clivadas ocorreu em 54,2% 
dos casos. Ao ﬁnal do estudo, 75% dos pacientes estavam vivos. 
Conclusão: Obsewa-se aumento na ocorrência de casos novos de LNH no ano de 1998. O 
LNH é mais comum no pré-escolar e no sexo masculino. O sítio primário mais freqüente é o 
abdome. Há predomínio das manifestações clínicas gastro-intestinais e do estadio III ao 
diagnóstico. O linfoma de pequenas células não-clivadas é o tipo histológico predominante. A 
maioria das crianças e adolescentes portadores de LNH está viva e fora de tratamento.
V
SUMMARY 
Objective: Verify the occurrence of new cases and the mortality of children and adolescents 
presenting the Non-Hodgkin Lymphoma (NHL), in relation to sex, race, age, clinical 
manifestations, provenance and clinical extension of the disease; describe the temporal 
evolution of the occurrence of new cases of NHL. 
Method: Descriptive and longitudinal study carried out at the Oncohematology Service of the 
Hospital Infantil Joana de Gusmão. The subjects envolved were new cases of children and 
adolescents with histopathological diagnosis of NHL, assisted during period of January 1997 
to December 2001 at this hospital. 
Results: Twenty-four new cases of NHL were registered in children and adolescents, with 
increase of the occurrence during the year of 1998. Seventy-ﬁve percent of the cases were in 
males and 50% involved pre-school children. The following rates of occurrence were 
observed: (a) non-localized disease - 91,7%; (b) stage III - 87,5%; (c) abdominal localization 
- 62,4%; and (d) digestive manifestatios in 70%. The histological type of small cells occurred 
in 54,2%. At the end of the study, 75% of the patients were alive. 
Conclusion: The occurrence of new cases of NHL increased in the year of 1998. The NHL is 
more frequent with preschool children and in males. It is also more frequent in the abdomen. 
There was a predominance of clinical digestive manifestations and of stage III at the 
diagnosis. The small cells lymphoma was the predominant histological type. Most of children 
and adolescents with NHL are alive and out of treatment.
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1 INTRODUÇÃO 
O câncer ou neoplasia maligna pode ser deﬁnido como uma proliferação localizada de 
células que têm crescimento autônomo e tendem a perder a sua diferenciação”. 
A neoplasia maligna na criança representa aproximadamente 2% de todos os casos de 
cânceﬁ. 
Os mecanismos de gênese tumoral parecem ser similares, no adulto e na criança. No 
entanto, algumas características teciduais detemiinam comportamentos biológicos diferentes? 
O câncer na criança difere do adulto, tanto em relação a sua freqüência quanto ao seu tipo 
histológico? 
No adulto a maioria dos tumores tem origem epitelial, e a velocidade de crescimento é 
lenta“. 
Na criança, a alta velocidade de replicação celular origina clones agressivos, podendo 
justiﬁcar o número de casos de tumores avançados ao diagnóstico e com capacidade 
metastáticaf 
Os linfomas são o terceiro grupo mais comum de câncer entre as crianças e os 
adolescentes nos Estados Unidos da América (EUA)°, correspondendo aproximadamente a 
13% dos casos novos. Os dois tipos predominantes de linfomas nesta faixa etária são a 
Doença de Hodgkin e o Linfoma-Não-Hodgkin (LNH). Este último representa um grupo 
heterogêneo de tumores e corresponde a quase 60% dos linfomas na faixa etária pediátrica? 
Nos Estados Unidos da América ocorrem anualmente em torno de 750-800 casos novos 
de LNH na infância? 
Nos países africanos, Gana e Uganda, assim como em alguns asiáticos, Malásia e 
Paquistão, o LNH é o câncer mais comum na faixa etária pediátrica7~”~*°. No entanto, este é 
relativamente raro no Japão e em outros países orientais”. 
No Brasil, os linfomas representam aproximadamente 13% das neoplasias na inf`ancia, 
sendo que os LNH são responsáveis por cerca de 60% desses casos”. 
Em Santa Catarina, em um estudo realizado no Hospital Infantil Joana de Gusmão 
(Florianópolis), que é centro de referência do Estado para o tratamento de câncer na criança, o 
linfoma ocupou a terceira posição entre os cânceres pediátricos mais comuns, e o LNH 
ocorreu em 39,6% desses casos?
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A incidência do Linfoma-Não-Hodgkin aumenta constantemente até o final da vidaó. Na 
infância, entretanto, há um pico de incidência dos 4 aos ll anos de idade”. 
Entre as crianças com idade inferior a 15 anos, o Linfoma-Não-Hodgkin é 
aproximadamente duas vezes mais comum em brancos que em negros e ocorre em freqüência, 
duas a três vezes maior em meninos que em meninasô. 
Nos Estados Unidos da América entre 1973 e 1991, por razões ainda não bem conhecidas, 
a incidência média anual do LNH na infância aumentou em quase 3O%6*“*“. 
Importantes avanços no conhecimento da histopatologia, aliado a novos métodos para o 
diagnóstico, assim como o aperfeiçoamento dos sistemas de registro e o envelhecimento da 
população somente explicam parcialmente este crescimento”. 
A epidemia da infecção pelo vírus da imunodeﬁciência adquirida (HIV) pode ser o fator 
mais importante relacionado com o aumento da incidência de LNH nos Estados Unidos da 
Américalsm". 
A etiologia, entretanto, é desconhecida para a maioria das crianças com LNH”. Os 
pacientes com alguma síndrome de imunodeﬁciência congênita (síndrome de Wiskott- 
Aldrich, telangiectasia-ataxia, doença linfoproliferativa ligada ao X, imunodeﬁciência 
combinada severa), aqueles com síndrome de imunodeﬁciência adquirida (SIDA), e aqueles 
que estão recebendo terapia imunossupressorawl” têm risco aumentado para o 
desenvolvimento de LNH. A deficiência funcional das células T é responsável, pelo menos 
em parte, por este risco aumentado? 
Notou-se ainda associação entre a ocorrência do LNH e uma variedade de agentes 
infecciosos, tais como, o vírus Epstein-Barr, vírus Herpes humano-8, vírus da hepatite C, 
vírus linfotrópico de células T humanas-l, Helicobacter pylori e bactérias patogênicas 
intestinaisõmSm”. 
Relatos de associação com fatores ambientais, como pesticidas usados na agricultura, 
exercícios ﬁsicos, tabagismo, tinturas para cabelo, sazonalidade e poluição não foram 
conclusivosl3,20,2l,22,23,24,25. 
A maioria das exposições, pré-natal e perinatal, avaliadas não estavam associadas com 
risco aumentado ou diminuído para o desenvolvimento da doençazé. 
Poucos estudos epidemiológicos de câncer pediátrico têm enfocado exclusivamente o 
LNH, e nestes, revelam-se notáveis diferenças geográficas, tanto na taxa de incidência, como 
6,27,28 na de distribuição dos tipos histológicos .
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O LNH pode ser classiﬁcado em três tipos histológicos, ou seja, linfoma de pequenas 
células não-clivadas (do tipo Burkitt e Burkitt-like), linfoma linfoblástico e linfoma de 
grandes células 2°. 
Nas crianças, o tipo de pequenas células não-clivadas corresponde a 34% dos casos, o 
linfoblástico a 29%, e o de grandes células a 27%? 
O tipo histológico Burkitt é responsável por pelo menos metade de todos os cânceres em 
crianças na África Equatorial“°'3°. Similarmente, a predominância do tipo Burkitt foi relatada 
entre os casos de LNH no nordeste do Brasil”. 
A apresentação clínica do LNH nas crianças é variada e depende do tipo histológico, da 
extensão ou estadio clínico da doença e da localização primária do tumor”. 
Diferentemente dos adultos portadores de LNH, que mais freqüentemente apresentam a 
doença em linfonodos, as crianças tipicamente têm doença extranodal, envolvendo o abdome, 
cabeça e pescoço ou mediastino? 
O LNH com freqüência cresce rapidamente, e a doença se propaga por disseminação 
sangüínea°'“. Como resultado, quase dois terços das crianças com LNH têm doença 
localmente avançada ou doença metastática quando o diagnóstico é realizado6r”f3'~”~”. 
Os pacientes podem apresentar aumento de volume abdominal com ou sem dor, vômitos, 
alteração do hábito intestinal e massa abdominal de crescimento rápido quando o sítio 
primário do tumor for o abdome 12. 
O linfoma primário de mediastino costuma manifestar-se por tosse seca com piora 
progressiva, podendo evoluir com dispnéia, insuﬁciência respiratória e aumento das fossas 
supra-claviculares. Pode ainda ocorrer síndrome de compressão da veia cava superior, com 
obstrução do retorno venoso que resulta em turgência venosa, edema de face, de membros 
superiores e disfagia por compressão traqueal”. 
A linfonodomegalia, principalmente na região cervical e supra-clavicular, pode ser o 
primeiro sinal da doença. Os sítios do LNH na cabeça e pescoço compreendem a parótida, 
cavidade nasal, tireóide e a laringe”. 
As crianças e adolescentes portadores de LNH devem ser tratados em centros 
especializados com abordagem interdisciplinar, onde oncologistas pediátricos, radiologistas, 
cirurgiões, patologistas, radioterapêutas, enfermeiros, psicólogos, assistentes sociais, 
dentistas, nutricionistas, pedagogos e recreacionistas cooperam na terapêutica de cada 
paciente”.
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O tratamento realizado em centro oncológico pediátrico e com protocolos cooperativos 
multicêntricos elevou a taxa de sobrevida em 5 anos para estas crianças e adolescentes de 
56% em 1975-84 para 72% em 1985-9426. 
Este estudo propõe-se a veriﬁcar a ocorrência de casos novos e a mortalidade das crianças 
e adolescentes portadores de LNH, atendidas em um centro de referência do Estado de Santa 
Catarina, em relação a algumas variáveis demográﬁcas e a extensão clínica da doença ao 
diagnóstico.
2 OBJETIVO 
2.1 Objetivo geral 
Descrever a ocorrência de casos novos e a mortalidade das crianças e 
adolescentes portadores de Linfoma-Não-Hodgkin (LNH), diagnosticados em 
um centro de referência do Estado de Santa Catarina no periodo de janeiro de 
1997 a dezembro de 2001. 
2.2 Objetivos especíﬁcos 
1. Descrever a evolução temporal da ocorrência de casos novos de LNH nestas 
crianças e adolescentes. 
2. Veriﬁcar a ocorrência de casos novos e a mortalidade destas crianças e 
adolescentes em relação ao sexo, cor ou raça, idade, procedência, 
manifestações clínicas e extensão da doença ao diagnóstico.
3 MÉTo1)o 
Esta pesquisa foi um estudo observacional, descritivo e longitudinal realizado no Serviço 
de Onco-Hematologia do Hospital Infantil Joana de Gusmão (HIJG), um Hospital-Escola que 
é referência do Estado de Santa Catarina no atendimento de Onco-Hematologia pediátrica. 
3.1 População de estudo 
A população de estudo constituiu-se de todos os casos novos de crianças e adolescentes 
(n=24) com diagnóstico histopatológico de Linfoma-Não-Hodgkin atendidos durante o 
período de janeiro de 1997 a dezembro de 2001 no ambulatório e enfermaria do Serviço de 
Onco-Hematologia (SOH) do HIJG. 
A conﬁnnação diagnóstica foi efetuada utilizando-se exames citomorfológicos ou 
histopatológicos, além de estudos citoquímicos e/ou imunohistoquímicos”. 
Utilizaram-se como critérios de exclusão neste estudo: 
- paciente com diagnóstico de LNH que chegou ao SOH do HIJG para realizar uma 
modalidade terapêutica especíﬁca, por motivo de impossibilidade técnica ou de pessoal 
em outro hospital e retomou, posteriormente, ao serviço de origem; 
- recidiva de tratamento realizado em outros serviços; 
- perda de seguimento.
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3.2 Procedimentos 
A Classiﬁcação Intemacional de Doenças para Oncologia (CID-O) foi empregada para a 
codificação da morfologia (histologia)“. A Classiﬁcação Intemacional do Câncer na Infância 
(CICI)35 foi utilizada para a tabulação e análise dos dados. 
A extensão da doença foi avaliada pelo estadiamento clinico de Murphy” para o Linfoma- 
Não-Hodgkin (LNH). 
Coleta dos dados 
A coleta dos dados foi realizada no período de 25 de março a 26 de abril de 2002, nos 
prontuários do Serviço de Onco-Hematologia (SOH) do HIJG através de ﬁcha previamente 
elaborada (Apêndice I). 
As seguintes variáveis foram utilizadas neste estudo: 
- idade em anos: pela data de nascimento e data de diagnóstico deﬁnitivo do LNH; 
- sexo; 
- cor ou raça: segundo classiﬁcação estabelecida pelo Instituto Brasileiro de Geograﬁa e 
Estatística (IBGE)”'3*; 
- procedência: conforme as mesorregiões de Santa Catarina estabelecidas pelo IBGE 
(Anexo I); 
- estadiamento: conforme a classiﬁcação de Murphy (Anexo II); 
- localização primária do tumor ao diagnóstico: abdome, cabeça e pescoço, mediastino e 
outros (outras localizações e/ou comprometimento primário em mais de um sítio); 
- status vital.
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Deﬁnições e categorização de algumas variáveis 
A ocorrência de casos novos foi o termo determinado para referir a freqüência de casos 
novos e, desta maneira, diferenciar do estudo de base populacional, o qual utiliza incidência. 
O termo status vital foi empregado para deﬁnir a condição clínica da criança portadora de 
LNI-I ao término do estudo. 
Manifestações clínicas foi o termo utilizado para deﬁnir a sintomatologia ao diagnóstico 
referida pelo responsável do menor portador de LNH. Este foi estratiﬁcado em: 
linfonodomegalia (aumento de volume em qualquer cadeia ganglionar); 
respiratórias: dispnéia, tosse e crise de broncoespasmo; 
gastro-intestinais: dor abdominal, aumento de volume abdominal, vômitos e alteração do 
ritmo intestinal; 
gerais: febre, astenia e perda de peso (maior que 10% do peso corporal). 
Grupos etários: classiﬁcação adotada no Departamento de Pediatria da Faculdade de Medicina 
"' 39 da Universidade de Sao Paulo : 
neonato: O a 28 dias; 
lactente: 29 dias a < 2 anos; 
pré-escolar: 2 anos a < 6 anos; 
escolar: 6 anos a < 10 anos; 
adolescente: 10 anos a 20 anos. 
Tipo histológico ao diagnósticozg: 
linfoma de pequenas células não-clivadas (do tipo Burkitt e Burkitt-like), 
linfoma linfoblástico, 
linfoma de grandes células.
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Extensão clínica da doença ao diagnóstico4°““: 
- doença localizada: estadios I e II; 
- doença não-localizada ou avançada: estadios III e IV. 
Status vital: 
- vivo fora de tratamento; 
- vivo em tratamento; 
- Óbito em tratamento; 
- Óbito fora de tratamento. 
Análise estatística 
Os procedimentos estatísticos utilizados foram as medidas descritivas, tais como, média, 
mediana e Desvio Padrão (DP)“*2*43.
4 RESULTADOS 
No periodo de 19 de janeiro de 1997 a 31 de dezembro de 2001, foram registrados 24 
casos novos de Linfoma não-Hodgkin (LNH) em crianças e adolescentes. 
Não houve perda de seguimento clínico no período de estudo. 
A distribuição dos casos novos segundo o ano do diagnóstico pode ser observada na 
Tabela 1. 
TABELA 1 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo o ano de diagnóstico. 
ANO DE DIAGNÓSTICO n % 
1997 5 20,8 
1998 9 37,5 
1999 3 12,5 
2000 4 16,7 
2001 3 12,5 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOH/SAME do HU G, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
A população de estudo analisada foi composta de 23 crianças e adolescentes de raça/cor 
branca e 1 de raça/cor preta. Em relação ao sexo, 18 (75%) crianças e adolescentes pertenciam 
ao masculino e 6 (25%) ao feminino. 
A distribuição dos casos novos, conforme a procedência, está disposta na Tabela 2.
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TABELA 2 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo a mesorregião de procedência. 
MESORREGIÃO DE PROCEDÊNCIA n % 
Oeste Catarinense 6 25,0 
Norte Catarinense 0 0 
Serrana 4 16,7 
Vale do Itajaí 3 12,5 
Grande Florianópolis 4 16,7 
Sul Catarinense 7 29,1 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOH/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
Os casos novos de LNH predominaram no grupo etário pré-escolar (Tabela 3). A 
idade de apresentação ao diagnóstico variou de 2,0 a 14,7 anos. A média da idade ao 
diagnóstico foi de 7,1 anos, e a mediana da idade foi de 5,9 anos (Desvio Padrão de 3,9). 
TABELA 3 - Distribuição dos casos novos de LNH* segundo o gmpo etário ao 
diagnóstico. 
GRUPO ETÁRIO AO DIAGNÓSTICO n % 
N eonato 0 0 
Lactente 0 0 
Pré-escolar 12 50,0 
Escolar 7 29,2 
Adolescente 5 20,8 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOH/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin
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A extensão clínica da doença e O estadiamento ao diagnóstico estão distribuídos nas 
Tabelas 4 e 5, respectivamente. 
TABELA 4 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo a extensão clínica da doença ao diagnóstico. 
EXTENSÃO CLÍNICA DA DOENÇA AO DIAGNÓSTICO n % 
Localizada 2 8,3 
Não-localizada 22 91,7 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOI-I/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
TABELA 5 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo O estadio clínico ao diagnóstico. 
ESTADIO CLÍNICO AO DIAGNÓSTICO n % 
I 0 o 
II 2 8,3 
III 21 87,5 
Iv 1 4,2 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOI-I/SAME do HIJG, janeiro/1997 a dezembro/2001. 
*LNI-l - Linfoma Não-Hodgkin 
Houve predomínio da localização abdominal ao diagnóstico nas crianças e 
adolescentes portadores de LNH (Tabela 6).
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TABELA 6 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segimdo a localização primária da doença ao diagnóstico. 
LOCALIZAÇÃO PRINIÁRIA DA DOENÇA AO DIAGNÓSTICO n % 
Cabeça/Pescoço 3 12,5 
Mediastino 3 12,5 
Abdome 15 62,4 
Outros* * 3 12,6 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOH/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
* *l abdome+mediastino, l abdome+testículo, 1 mediastino+cabeça/pescoço. 
Das 24 crianças e adolescentes portadores de LNH, somente 12,5% (n=3) apresentavam 
doença nodal (linfonodomegalia) ao diagnóstico ( Tabela 7). 
TABELA 7 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo as manifestações clínicas ao diagnóstico. 
MANIFESTAÇÕES CLÍNICAS AO DIAGNOSTICO n % 
Linfonodomegalia 3 12,5 
Respiratórias 5 20,8 
Gastro-intestinais 1 7 70,8 
Gerais 1 1 45,8 
FONTE: SOH/SAME do HIJG. janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
A distribuição das crianças e adolescentes portadores de LNH conforme o tipo 
histológico pode ser veriﬁcada na Tabela 8.
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TABELA 8 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segundo o tipo histológico da doença. 
Tiro H1sToLÓG1co Do LNH n % 
Linfoma de pequenas células não-clivadas** 13 54,2 
Linfoma linfoblástico 8 33,3 
Linfoma de grandes células 3 12,5 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOH/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
** ll tipo Burkitt, 3 Burkitt-like. 
O status vital das crianças e adolescentes portadores de LNH está demonstrado na 
Tabela 9. 
TABELA 9 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e adolescentes 
segimdo o status vital. 
STATUS VITAL n % 
Vivo em tratamento 1 4,2 
Vivo fora de tratamento 17 70,8 
Óbito em tratamento 5 20,8 
Óbito fora de tratamento 1 4,2 
TOTAL 24 100,0 
FONTE: SOI-I/SAME do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin 
Dos óbitos ocorridos durante o tratamento, 4 ocorreram sem remissão da doença, 
enquanto que 1 ocorreu com a doença em remissão. Em relação ao óbito ocorrido fora do 
tratamento, a doença encontrava-se em remissão.
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A tabela 10 demonstra o status vital em relação ao estadio clínico da doença ao 
diagnóstico. 
TABELA 10 - Distribuição dos casos novos de LNH* em crianças e 
adolescentes segundo 0 status vital e o estadio clínico ao diagnóstico. 
EsTAI›Io CLÍNICO Ao DIAGNÓSTICO 
sm Tvs VITAL I II III Iv 
n % n % n % n % 
Vivo em tratamento O O O O 1 4,8 O 0 
Vivo fora de tratamento O 0 2 100,0 14 66,6 1 100,0 
Óbito em tratamento 0 0 0 o 5 23,8 0 0 
Óbito fora de tratamento 0 0 O 0 1 4,8 O O 
TOTAL 0 0 2 100,0 21 100,0 1 100,0 
FONTE: SOH/SAM]-E do HIJG, janeiro/ 1997 a dezembro/2001. 
*LNH - Linfoma Não-Hodgkin
5 DISCUSSÃO 
O câncer na criança é raro em relação à prevalência no adulto. No entanto, existem razões 
importantes que transcendem o seu signiﬁcado numérico, e estão diretamente relacionadas às 
dimensões humanas de seu impacto”. 
No mundo, aproximadamente 200.000 crianças e adolescentes com idade inferior a 15 
anos desenvolvem câncer por ano. Destes, 105.000 estão na Ásia, 30.000 na África, 28.000 
nas Américas e 14.000 na Europa”. 
Nos EUA e na maioria dos países economicamente desenvolvidos, o câncer é a primeira 
causa de morte por doença na infância e adolescência”. 
Nos países em desenvolvimento, que correspondem a 75% da população mundial, o 
câncer situa-se entre o 39 e 59 lugar como causa de óbito nesta faixa etária”. 
No Brasil, segundo os dados do Sistema de Informações sobre Mortalidade (SIM) do 
Ministério da Saúde, em 1998 as neoplasias malignas foram a principal causa de morte por 
doença no grupo etário dos 10 aos 19 anos”. 
Em crianças e adolescentes menores de 15 anos nos EUA, ocorreram cerca de 840 casos 
novos por ano de Linfoma Não-Hodgkin (LNH) 13. Observou-se também aumento da sua 
incidência média anual°^3'“ de casos novos, nesta faixa etária, no período de 1973 a 1991. 
Estudo realizado na França, analisou os registros de câncer de nove países europeus 
durante o período de 1970 a 1990, e mostrou aumento de 0,76% ao ano na incidência do LNH 
entre crianças e adolescentes até a idade de 14 anos”. 
As comparações entre os dados de ocorrência de câncer em diferentes regiões do mundo, 
no entanto, são muitas vezes diﬁceis e podem levar a conclusões e interpretações errôneas. A 
limitação nas comparações está relacionada a diversas variáveis, incluindo diferenças na 
completude de cada registro, na qualidade do diagnóstico, na acurácia dos atestados de óbito e 
até mesmo na presença de causas ambientais5›5°'5*~52. 
No presente estudo, não houve diferença signiﬁcativa na distribuição dos casos novos 
segundo o ano do diagnóstico (Tabela 1), excetuando-se o ano de 1998, quando foram 
registrados 37,5% do total de casos (n=9). Possível explicação para este fato seja o maior 
encaminhamento de crianças e adolescentes portadores de LNH para 0 Serviço de Onco- 
Hematologia do Hospital Infantil Joana de Gusmão neste período. O tamanho da amostra
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analisada nesta pesquisa, entretanto, diﬁcultou a interpretação da ocorrência anual de casos 
novos nestas crianças e adolescentes. 
O LNH é aproximadamente três vezes mais comum em crianças de cor/raça branca do 
que em crianças de cor/raça preta nos EUA, segundo estudo de revisão realizado pelo 
Departamento de Hematologia-Oncologia da Universidade de Temiesseeõ. 
Os dados referentes ao período de 1990-95 do Programa de Vigilância, Epidemiologia e 
Resultados Finais (SEER), do Instituto Nacional do Câncer dos EUA, mostraram que a 
incidência de LNH entre as crianças de cor/raça branca foi 1,3 a 1,4 vez mais elevada do que 
nos de cor/raça preta, no grupo abaixo de 15 anos e 20 anos de idade, respectivamente”. A 
diferença na incidência entre crianças e adolescentes de cor/raça branca e preta foi maior entre 
5-9 anos de idade e 15-19 anos”. 
No presente estudo, foram encontradas 23 crianças e adolescentes de cor/raça branca e 
somente uma de cor/raça preta, podendo reﬂetir a etnia da população do Estado de Santa 
Catarina. 
Nos EUA, o LNH é 2 a 3 vezes mais comum nas crianças e adolescentes do sexo 
masculino do que no femininos-”. 
O programa SEER, referente ao periodo de 1975-1995, avaliou 1.903 crianças e 
adolescentes com idade inferior a 20 anos, portadores de LNH, e observou que 1.334 casos 
(70%) ocorreram no sexo masculino e 569 (30%) no feminino”. A predominância masculina 
foi observada em todos os grupos etários, todavia foi mais pronunciada entre as crianças e 
adolescentes com idade inferior a 15 anos (3 masculinozl feminino) comparado à faixa etária 
de 15-19 anos (1,7 masculinozl feminino)”. 
O estudo populacional realizado na Suécia”, em crianças e adolescentes com idade 
inferior a 15 anos, e com período de observação 20 anos (1975-94), notou predomínio no sexo 
masculino do LNH (4,1 masculino:1 feminino). 
Em um estudo retrospectivo realizado na cidade do México, entre 1980 e 1992, no qual 
foram analisados 321 casos de LNH diagnosticados em crianças e adolescentes, a razão 
masculino/feminino variou de 1,5711 na faixa etária de 10-14 anos a 2,2311 para a de 1-4 anos 
de idade”. 
No Brasil, em um artigo publicado pelo Departamento de Pediatria da Universidade 
Federal de São Paulo, Escola Paulista de Medicina (UNIFESP-EPM), o predomínio do sexo 
masculino encontrado foi de 2:1 em relação ao feminino”.
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No presente estudo, houve predomínio do sexo masculino (n=18) em relação ao feminino 
(n=6), em uma proporção de 3:1. A interpretação destes dados, embora concordantes com os 
da literatura pesquisada, deve ser cautelosa devido ao tamanho da amostra. 
Nesta pesquisa, a maioria dos casos foi procedente (Tabela 2) das mesorregiões Sul 
Catarinense (n=7) e Oeste Catarinense (n=6). A possivel explicação para este fato foi a 
inexistência de um Serviço de Onco-hematologia nestas mesorregiões ou pela presença de 
fatores ambientais que possam estar envolvidos na gênese tumoral. A mesorregião da Grande 
Florianópolis e a Serrana corresponderam a 16,7% dos casos, respectivamente e os da 
mesorregião do Vale do Itajaí a 12,5% (n=3). Não foram registrados casos procedentes da 
mesorregião Norte Catarinense, provavelmente pela presença de Serviço de Onco- 
hematologia naquela mesorregião, além de sua proximidade com Curitiba, que também é 
centro de referência nesta área. 
A incidência do LNH aumenta constantemente durante a vida. As crianças e adolescentes 
com idade inferior a 15 anos, representam somente 3% de todos os pacientes com esta 
neoplasia maligna”. 
Os dados referentes ao programa SEER, entre 1976-84 e 1986-94, mostraram que a 
incidência do LNH aumenta rapidamente nos três primeiros anos de vida, até os 4 anos de 
idade, onde alcança um platô de aproximadamente 10 casos por milhão. A partir desta idade, 
mantém-se constante até a segunda década de vida, quando a incidência aumenta 
novamente”. 
Em um estudo retrospectivo realizado na Cidade do México”, entre 1980 e 1992, 
analisando 80 crianças e adolescentes com idade até 14 anos, observou-se maior incidência no 
grupo etário entre 5-9 anos, com 40% do total dos casos (n=32). O grupo entre 1-4 anos de 
idade correspondeu a 28,7% dos casos (n=23) e o grupo etário de 10-14 anos a 28,7% (n=23). 
Os menores de um ano de idade foram responsáveis por somente 2,5% do total de casos 
analisados (n=2) 55. 
No Chile, segundo os dados do Programa Infantil Nacional de Drogas Antineoplásicas 
(PINDA), houve estimativa de aproximadamente 21 casos novos de LNH por ano em crianças 
e adolescentes naquele país. A idade de apresentação do LNH nesta faixa etária no Chile, 
variou de 1,5 a 14 anos, com mediana de 5,6 anos”. 
O estudo realizado no Peru, que analisou 250 pacientes em idade pediátrica com LNH 
tratados no Instituto Nacional de Enfermidades Neoplásicas (INEN), em um período de 35
19 
anos (1952-86), e observou que 75% dos pacientes tinham menos de 10 anos de idade. A 
mediana da idade do grupo avaliado foi de 7,5 anos, e o pico de incidência encontrado foi no 
grupo etário de 4-6 anos”. 
No Brasil, em um artigo publicado pelo Departamento de Pediatria da Universidade 
Federal de São Paulo, Escola Paulista de Medicina (UNIFESP-EPM), houve um pico de 
incidência no LNH dos 4 aos 11 anos de idade”. 
No presente estudo, a idade de apresentação da doença ao diagnóstico variou de 2,0 a 
14,7 anos. Concordando com o estudo realizado no Chile”, a idade média de apresentação do 
LNH foi de 7,1 anos e a mediana da idade foi de 5,9 anos (Desvio Padrão = 3,9). O grupo 
etário pré-escolar correspondeu a 50% (n=12) do total de casos (Tabela 3). Não houve registro 
de casos novos de LNH nos neonatos e lactentes. 
As neoplasias malignas mais freqüentes na criança diferem daquelas típicas do adulto do 
ponto de vista topográﬁco, histológico e clínico evolutivo. Os tumores malignos na criança 
tendem a apresentar menores períodos de latência, crescem quase sempre rapidamente, são 
geralmente invasivos e respondem melhor à quimioterapia”. 
O diagnóstico do câncer nas crianças, mesmo em países desenvolvidos, tem sido algumas 
vezes feito de forma acidental em exame ﬁsico de rotina, ou então percebido pelos próprios 
pais, quando a doença já se encontra em uma fase avançada”. 
Estudo de revisão realizado pelo Departamento de Hematologia-Oncologia da 
Universidade de Tennessee° revelou que quase dois terços (66%) das crianças e adolescentes 
com LNH têm a doença em estadio avançado ao diagnóstico (estadios III e IV). 
Em outro estudo realizado no Peru, analisando 250 pacientes em idade pediátrica com 
LNH tratados no Instituto Nacional de Enfermidades Neoplásicas (INEN), 75,2% dos 
pacientes tinham a doença em estadio avançado (III e IV), e 24,8% apresentavam doença 
localizada (estadio I e II) ao diagnóstico”. 
O Departamento de Pediatria da UNIFESP-EPM publicou artigo mostrando que 30-40% 
das crianças apresentavam doença localizada, enquanto 70-80% tinham doença não-localizada 
ao diagnóstico”. 
Um estudo retrospectivo realizado em Recife, analisou 98 crianças e adolescentes 
portadores de LNH entre 1980-87, e mostrou que 85,7% dos casos (n=84) tinham doença não- 
localizada ao diagnóstico (estadios III e IV), enquanto que 14,3% (n=14) apresentavam 
doença localizada (estadios I e II)”.
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Outro estudo brasileiro, retrospectivo, realizado no Instituto da Criança, analisou 25 
crianças e adolescentes portadores de LNH e revelou que em 80% dos casos a doença 
encontrava-se em estadio avançado ao diagnóstico”. 
Na presente pesquisa, concordando com os estudos anteriormente citados, houve 
predomínio da doença não-localizada ao diagnóstico (estadios III e IV), correspondendo a 
91,7% dos casos (Tabela 4). Em 87,5% dos casos (n=21), a doença foi diagnosticada no 
estadio III, em dois casos no estadio II e um caso no estadio IV. Não houve registro de casos 
no estadio I (Tabela 5). 
O comportamento biológico do LNH na criança somente explica parcialmente esta 
proporção de casos em estadio avançado. O baixo grau de instmção e informação da 
população, a inexistência ou a indisponibilidade de exames ou técnicas válidas para detecção 
precoce da doença, a falta de capacitação dos proﬁssionais da saúde e a falta de acesso a esses 
exames, técnicas e proﬁssionais podem provavelmente explicar este fato. 
A apresentação clínica do LNH depende do seu tipo histológico e da localização primária 
do tumor. Os pacientes com linfoma linfoblástico mais comumente se manifestam com tumor 
intratorácico (em 50-70% dos casos), particularmente com massa mediastinal. Os sinais e 
sintomas podem incluir dor torácica, disfagia, dispnéia, ou edema de face, pescoço e membros 
superiores devido a obstrução da veia cava superior. O envolvimento abdominal é incomum 
neste tipo histológico”. 
As crianças e adolescentes portadores de linfoma de pequenas células não-clivadas em 
cerca de 80% dos casos se apresentam com tumor abdominal. Este se manifesta com dor ou 
aumento de volume abdominal, sintomas e sinais de intussuscepção, mudança do hábito 
intestinal, náuseas e vômitos, sangramento gastrointestinal, ou raramente, com perfuração 
intestinal”. 
O linfoma de grandes células freqüentemente tem distribuição similar ao linfoma de 
pequenas células não-clivadas, em relação ao sítio primário do tumor”. 
O estudo de revisão realizado pelo Departamento de Hematologia-Oncologia da 
Universidade de Tennesseeõ demonstrou que as crianças portadoras de LNH tipicamente 
apresentam doença extranodal, envolvendo o abdome em 31% dos casos, cabeça e pescoço 
em 29% e mediastino em 26% dos casos.
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Em uma pesquisa realizada na Nova Guiné, em crianças e adolescentes até a idade 
de 12 anos, com período de seguimento de 10 anos, notou-se que 21% dos casos de LNH 
tinham como sítio primário da doença a cabeça e pescoço”. 
O estudo realizado no Peru”, revelou que o abdome era o sítio primário mais 
freqüente do LNH (37% dos casos). 
Em outro estudo retrospectivo realizado em Recife”, avaliando-se 98 crianças e 
adolescentes portadores de LNH, nos anos de 1980 a 1987, observou-se que em 85,7% 
dos casos (n=84) o abdome era o local mais comumente acometido como sítio primário 
do tumor. 
No presente estudo, concordando com os dados da literatura pesquisada, houve 
predominância do abdome como sítio primário do tumor (n=15), correspondendo a 
62,4% dos casos (Tabela 6). 
Neste estudo, 70,8% dos pacientes (n=17) apresentavam manifestações digestivas ao 
diagnóstico (Tabela 7), 45,8% (n=11) manifestações gerais e 20,8% manifestações 
respiratórias (n=5). As manifestações digestivas ao diagnóstico mais encontradas foram 
dor abdominal, aumento de volume abdominal, vômitos e alteração do ritmo intestinal. 
As manifestações gerais mais comuns foram a febre, astenia e perda de peso. Dispnéia, 
tosse e crise de broncoespasmo foram as manifestações respiratórias encontradas no 
momento do diagnóstico. A doença ganglionar, manifestada ao diagnóstico por 
linfonodomegalia, concordando com os dados da literatura pesquisadam, ocorreu em 
12,5% dos casos (n=3). 
Em relação ao tipo histológico do LNH, vários estudos7"°"° têm demonstrado a 
prevalência do tipo Burkitt na infância. 
O estudo realizado nos EUA” avaliando 4.954 crianças e adolescentes com idade 
inferior a 14 anos, com diagnóstico de síndrome da imunodeficiência adquirida (SIDA), 
verificou que 100 destes, tiveram LNH diagnosticado antes, no momento ou depois da 
SIDA, e que o tipo histológico Burkitt foi o mais comum”. 
Em Gana, entre os 254 casos de câncer diagnosticados na faixa etária pediátrica, no 
período de seguimento de 40 meses, o linfoma constituiu 67% dos diagnósticos, e o LNH 
tipo Burkitt foi o prevalente”. 
O estudo realizado em Uganda, analisou 132 crianças e adolescentes com diagnóstico 
histopatológico de LNH, e mostrou que em mais de 90% dos casos o tipo histológico era 
o de Burkitt7.
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No estudo realizado no Peru”, o linfoma de pequenas células não-clivadas (Burkitt e 
Burkitt-like) correspondeu a 30,8% dos casos de LNH. 
Nesta pesquisa, concordando com os dados da literatura pesquisada, houve predomínio do 
linfoma de pequenas células não-clivadas (Tabela 8), ocorrendo em 54,2% dos casos (n=13). 
Destes, 11 foram classiﬁcados como do tipo Burkitt. 
O estudo de revisão realizado pelo Departamento de Hematologia-Oncologia da 
Universidade de Tennesseeõ demonstrou que antes de 1970 o LNH na criança e no 
adolescente era fatal na maioria dos casos. Atualmente, cerca de 70% das crianças e 
adolescentes portadores de LNH são curados, pela efetiva combinação da quimioterapia e da 
terapia de suporte avançado realizada em centros de oncologia pediátrica por equipe 
interdisciplinar? 
Os dados referentes ao programa SEER”, revelaram que a sobrevida em 5 anos para os 
portadores de LNH, aumentou de 56% no período de 1975-84 para 72% no período de 1985- 
94 nas crianças e adolescentes com idade inferior a 20 anos. 
O estudo populacional realizado na Suécia” em crianças e adolescentes com idade 
inferior a 15 anos, durante 20 anos de observação (1975-94), demonstrou que a sobrevida 
üvre de doença no peñodo de 1975-79 ﬁn de 1996 e no de 1980-94,de 7496 .()bservou-se 
ainda, que a sobrevida livre de doença, entre 1980-94, foi de 86% nos pacientes com doença 
localizada (estádios I e II), e de 64% para aqueles com doença não-localizada (estádios III e 
IV) 28. 
No artigo publicado pelo Departamento de Pediatria da UNIFESP-EPM”, veriﬁcou-se 
que as crianças e adolescentes portadores de LNH, com estadio localizado ao diagnóstico, 
tiveram 80-90% de chance de cura, e que cerca de 65-75% destes pacientes podem ser 
curados com os esquemas de tratamento atuais. 
Dados referentes ao Instituto Nacional do Câncer (lNCA)6° demonstraram que a sobrevida 
livre de doença em crianças e adolescentes portadores de LNH foi de 86,7% nos estadios I e II 
(doença localizada) e de 64,3% nos estadios III e IV da doença. 
No estudo retrospectivo realizado em Recife, analisou-se 98 crianças e adolescentes 
portadores de LNH no período de 1980-87, e observou-se que a sobrevida livre de doença em 
5 anos foi de aproximadamente 75% para a doença localizada e de 42% para a doença não- 
localizada” .
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No presente estudo, do total de 24 casos analisados, 75% dos pacientes estavam vivos 
(n=l8) e 25% foram a Óbito (n=6). Entre os pacientes vivos, 17 estavam fora de tratamento e 
um em tratamento. Entre os óbitos, cinco ocorreram durante o tratamento do LNH e um fora 
do tratamento. Dos óbitos (n=5) que ocorreram durante o tratamento, em quatro a doença 
neoplásica maligna estava sem remissão clínica, e em um encontrava-se em remissão. O LNH 
estava em remissão, no paciente cujo Óbito (n=1) ocorreu fora de tratamento. 
Neste estudo, entre os pacientes vivos (n=l8), dois casos foram categorizados ao 
diagnóstico em estadio II, 15 em estadio III e 1 no estadio IV. Todos os óbitos ocorridos 
(n=6) estavam categorizados no estadio III, enfatizando, assim, a importância do diagnóstico 
precoce do câncer. 
Na presente pesquisa, não foi possível estabelecer a sobrevida livre de doença entre os 
casos analisados, pelo período de seguimento clinico e pelo tamanho da população de estudo. 
Os autores desta pesquisa ressaltam a necessidade de estudos multicêntricos, similares a 
este, que possibilitem aumentar a casuística, identiﬁcar possíveis fatores de risco para o LNH, 
e estabelecer assim, estratégias de prevenção e intervenção.
6 CONCLUSÃO 
1 - Observa-se aumento da ocorrência de casos novos de Linfoma Não- 
Hodgkin no ano de 1998. 
2 - O Linfoma Não-Hodgkin é mais comum no pré-escolar e no sexo masculino. 
3 - A idade média de apresentação da doença ao diagnóstico é de 7,1 anos e a 
mediana da idade 5,9 anos. 
4 - O sítio primário mais comum do Linfoma Não-Hodgkin é o abdome, sendo as 
manifestações clínicas gastro-intestinais as mais freqüentes. 
5 - Há predomínio do Linfoma Não-Hodgkin estadio III ao diagnóstico (doença 
não-localizada). 
6 - O linfoma de pequenas células não-clivadas tipo Burkitt é o tipo histológico 
predominante. 
7 - A maioria das crianças e adolescentes portadores de Linfoma Não-Hodgkin 
está viva e fora de tratamento.
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PROTOCOLO DE PESQUISA 
Nome: 
Número de registro: 
Sexo: 
Cor ou Raça: ( branca, preta, parda, amarela, indígena) 
Procedência: 
Data de nascimento: 
Data do diagnóstico: 
Idade ao diagnóstico: 
Estadiamento clínico: 
Localização do tumor ao diagnóstico: 
Manifestações clínicas ao diagnóstico: 
Tipo histológico: 
Status vital: 
( ) vivo em tratamento 
( ) vivo fora de tratamento 
( ) Óbito em tratamento 
( ) óbito fora de tratamento 
Data da última consulta:
ANEXOS
ANEXO 1 
Mesorregiões de Santa Catarina (IBGE)
MESO E MICRORREGIÕES DE SANTA CATARINA 
(Segundo IBGE - 1997) 
UF: 42 - SANTA CATARINA 
01 - OESTE CATARINENSE 


















São João do Oeste 
São José do Cedro 
São Miguel d'Oeste 
Tunápolis
002 - Chapecó 
Águas de Chapecó 
Águas Frias 
Bom Jesus do Oeste 
Caibi 
Campo Erê 






Flor do Sertão 















Santa Terezinha do Progresso 
Santiago do Sul 
São Bemardino 
São Carlos
São Lourenço do Oeste 




















































005 - Concórdia 












Presidente Castelo Branco 
Seara 
Xavantina 
02 - NORTE CATARINENSE 
006 - Canoinhas 
007 - São 












Bento do Sul 
Campo Alegre 
Rio Negrinho 
São Bento do Sul
008 - Joinville 
Araquari 





Jaraguá do Sul 
Joinville 
Massaranduba 
São Francisco do Sul 
Schroeder 
03 - SERRANA 








Ponte Alta do Norte 
Santa Cecília 
São Cristóvão do Sul 
Vargem 
Zortéa
010 - Campos de Lages 
Anita Garibaldi 
Bocaina do Sul 
Bom Jesus da Serra 
Bom Retiro 











São José do Cerrito 
Uribici 
Urupema 
04 _ VALE D0 ITAJAÍ 
011 - Rio do Sul 
Agronômica 
Aurora 










Rio do Campo 
Rio do Oeste 



















Rio dos Cedros 
Rodeio 
Timbó 












São João do Itaperiú 
014 - Ituporanga 
Agrolândia 
Atalanta 





os _ GRANDE FLoR1ANÓPoLIs 






Sao João Batista 
Tijucas




Governador Celso Ramos 
Palhoça 
Paulo Lopes 
Santo Amaro da Imperatriz 
São José 
São Pedro de Alcântara 






06 - SUL CATARINENSE 
018 - Tubarão 
Armazém 
Braço do Norte 












Santa Rosa de Lima 
São Ludgero 
São Martinho 
Treze de Maio 
Tubarão 
019 - Criciúma 










020 - Araranguá 
Araranguá 







Passo de Torres 
Praia Grande
Santa Rosa do Sul 
São João do Sul 
Sombrio 




CLASSIFICAÇÃO DE MURPHY PARA ESTADIAMENTQ 
Do LINFOMA NÃo-HODGKIN 
ESTADIO I 
- Acometimento de uma única região extra-nodal ou única área nodal com exclusão do 
mediastino e do abdome. 
ESTADIO II 
- Uma única região extra-nodal com acometimento de linfonodo regional. 
- Duas ou mais áreas nodais no mesmo lado do diafragma. 
- Dois sítios extra-nodais com ou sem acometimento de linfonodo regional do mesmo lado do 
diafragma. 
- Tumor primário gastro-intestinal, geralmente íleo-cecal, com acometimento de linfonodos 
mesentéricos. 
ESTADIO III 
- Duas regiões extra-nodais em lados opostos do diafragma. 
- Duas ou mais regiões nodais acima e abaixo do diafragma. 
- Todos os tumores primários intratorácicos (mediastino, pleura e timo). 
- Acometimento intra-abdominal extenso. 
- Acometimento epidural. 
ESTADIO IV 
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